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図　　説　悪性リンパ腫組織アトラス【24】
図 2　（左）CD20 陽性，（右）CD5 陽性． 図 4　PAX5＋CD34 二重染色．毛細血管内腔に B細
胞転写因子の PAX5 陽性細胞（赤）が充填され
ている．
図 1　HE 染色．骨髄毛細血管内に大型の lymphoma 
cells が浸潤する．
図 3　PAX5＋CD34 二重染色．骨髄内に CD34（茶）
で縁取りされる毛細血管内皮の樹枝状の拡がり
がみられる．
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症 例
　80 代男性．血清可溶性 IL-2 受容体の上昇あり．
骨髄検査施行．
　〔WHO分類第 4 版（2008）における診断名〕血
管内大細胞型 B細胞リンパ腫 Intravascular large 
B-cell lymphoma（IVLBCL）．
　〔概念〕IVLBCL は主に毛細血管～小動脈の内腔
で選択的に増殖する稀な節外性 B細胞性リンパ腫
である．浸潤臓器は中枢神経，皮膚・皮下組織，
肺，腎臓，副腎，骨髄などである．リンパ節は通常
侵されない．
　〔発生頻度〕成人発症（13 ～ 85 歳，中央値 67 歳）
である．後述する 2つの病型があり発症頻度も異な
るが，いずれにせよ極めて稀である．
　〔組織形態学〕非常に特徴的な組織像を示す．諸
臓器の小血管内腔を pack するように，核小体が目
立ちmitosis が散見される大型の atypical lymphoid 
cells が増殖する．時にフィブリン血栓を伴う．毛
細血管内腔に lymphoma cells が選択的に浸潤する
一方で，なぜか末梢血中に lymphoma cells を同定
することは稀である．
　〔免疫組織化学〕CD20 や CD79a などの汎 B細胞
マーカーが陽性である．当教室では核シグナルを示
す B細胞転写因子である PAX5 と，血管内皮を染
める CD34 を二重染色することで血管内への
B-lymphoma cells の浸潤を証明している．CD5 が
高率（38％）に陽性であることは本症の特徴である．
　〔腫瘍遺伝学〕遺伝子異常，染色体異常の報告も
あるが，検討症例数が少なく信頼に足るものはな
い．免疫グロブリン遺伝子（Ig）再構成で B細胞
性モノクローナル増殖が証明される．
　〔臨床との関連〕侵される臓器によって症状は多
彩であるが，かつては中枢神経浸潤とそれに伴う多
彩な神経症状特徴とし，皮膚浸潤例では多発する小
丘疹の出現が特徴的とされていた．しかし近年，本
邦を含む東アジアから，汎血球減少および血球貪食
症候群を伴う多臓器不全，肝脾腫を伴う病型が報告
されるようになり，WHO第 4版からこれらの症例
をAsian variant と称することが提唱された．それ
に伴って従来病型はWestern form と記載されてい
る．しかし欧米でもアジア地域でも，双方の病型が
みられることから，これらが真の variant として定
着するかは現在のところわからない．概して予後の
悪いカテゴリーであるが，欧米女性に優位にみられ
る皮膚限局型は予後良好とされる．本症はその多彩
な臨床症状と非腫瘤形成性の進展様式から，臨床的
に腫瘍性疾患を想起することができず，感染症や自
己免疫性疾患疑い例として生前に診断がつかずに剖
検で診断されることがある．生前に診断が得られた
場合でも，診断の遅れから病状が進展し，重篤な臓
器障害を発症する場合も多い．本症は一般臨床医が
リンパ腫を疑うきっかけとなる「リンパ節腫脹」が
みられない悪性リンパ腫である．
　〔WHO 分類以前の診断との整合性〕かつては
Angiotropic large cell lymphoma, Intravascular 
large cell lymphoma（IVL）として，B細胞性のみ
ならず，ごく少数存在するとされたT細胞性リン
パ腫症例も認めていたが，現在では B細胞性に限
定されている．散見されるT細胞性の症例報告は
他のカテゴリーに分類すべきとされる．
　〔鑑別診断〕本症を疑って生検が施行されれば，
特徴的な組織像と免疫組織化学から診断は比較的容
易である．近年，皮膚生検（random skin biopsy）
の有用性が報告されている．
　〔血液病理医の立場から〕例示した症例は，その
典型的な組織形態像と，二重染色技術を駆使した美
しい免疫組織化学で，まさにtext-book likeであり，
WHO第 4版原図にも負けていないと密かに自負し
ている．
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